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Эпидермолитический ихтиоз (ЭИ) – редкая форма ихтиоза. Встречается 1 случай на 200 000 
- 300 000 населения и при рождении проявляется буллезной ихтиозиформной эритродермией [1, 2, 
3].  
Цель исследования: описать случай редкой генетической патологии одной из клинических 
форм ихтиоза. 
Материал и методы. Нами наблюдалась пациентка К., 21 года. Жалуется на неприятный 
вид и запах кожи, периодически возникающие пузыри. Аналогичным заболеванием страдает мать 
пациентки. При осмотре: процесс носит распространенный характер. Кожа лица гиперемирована, 
шелушится. На конечностях определяются единичные свежие и эпителизированные эрозии, тол-
стые роговые наслоения желтоватого цвета. На коже туловища очаги гиперкератоза темно-
коричневого цвета, ворсинчатые по типу вельвета с островками неизмененной кожи. Учитывая 
желание пациентки подтвердить диагноз с помощью гистологического исследования, под местной 
анестезией, трепаном 6 мм была проведена биопсия двух участков кожи: образец 1 – из участка на 
границе эрозии и гиперкератоза, образец 2 – из участка с минимальными клиническими проявле-
ниями. Данные гистологического исследования образца 1: в биоптате кожи эпидермис в области 
шиповатого и зернистого слоев вакуолизирован, в поверхностных отделах зернистого слоя отме-
чается цитолиз с разделением клеток и образованием мелких полостей и полостей среднего разме-
ра; роговой слой резко утолщен, с ортокератозом и скудными очагами паракератоза; в эпидермисе 
также отмечается слабо выраженный акантоз, в дерме – скудная лимфоидная инфильтрация; дан-
ные гистологического исследования образца 2: в биоптате кожи патоморфологические изменения 
аналогичны изменениям в предыдущем образце, однако вакуолизация клеток выражена в большей 
степени, чем в первом образце, в роговом слое – умеренный гиперкератоз с ортокератозом и более 
крупными, чем в первом образце, очагами паракератоза; очагов цитолиза меньше, чем в предыду-
щем биоптате, лимфоидная инфильтрация в поверхностных отделах дермы крайне скудная. Ти-
пичные клинические проявления, семейный анамнез и данные гистологического исследования по-
зволяют установить диагноз: Эпидермолитический ихтиоз. 
Результаты и обсуждение. Эпидермолитический ихтиоз (эпидермолитический гиперкера-
тоз, буллезная врожденная ихтиозиформная эритродермия Брока, буллезный ихтиоз) – аутосомно-
доминантный дерматоз, характеризующийся нарушением процессов кератинизации вследствие 
мутаций генов, локализованных на 17q12-21 и 12q11-13, кодирующих цитокератин 1 и цитокера-
тин 10 соответственно. ЭИ в неонатальный период проявляется эритродермией, пилингом кожи и 
множественными эрозиями. С возрастом (в течение нескольких недель) клиническая картина ме-
няется с формированием гиперкератоза с выраженной пигментацией. Пузыри периодически появ-
ляются особенно в местах травматизации, на некоторое время оставляя после себя практически 
неизмененную кожу. Затем на этих участках развиваются очаги гиперкератоза.  
Диагностика. При рутинном гистологическом исследование определяются характерные для 
заболевания признаки: выраженный ортокератоз, гиперкератоз, акантоз, гипергранулез и цитолиз 
кератиноцитов в супрабазальном и зернистом слое, что приводит к формированию мелких внут-
риэпидермальных пузырьков. Отмечается также внутриклеточная вакуолизация кератиноцитов и 
плотные пучки промежуточных филаментов, состоящих из кератина. Ультраструктурный анализ 
указывает на наличие фрагментированных пучков кератина промежуточных филаментов в нижней 
части эпидермиса и перинуклеарные промежуточные кератиновые филаменты в верхней части 
эпидермиса. Пренатальная диагностика показана при неблагоприятном семейном анамнезе и 
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включает фетоскопию с биопсией кожи плода и кариотипирование. Может быть полезна двухмер-
ная эхогафия, при помощи которой, в режиме zoom, можно увидеть состояние кожи плода [1]. 
Дифференциальный диагноз в неонатальном периоде проводят с другими формами врож-
денного ихтиоза, буллезным эпидермолизом, синдромом стафилококковой обожженной кожи, са-
моразрешающимся коллодиевым плодом, синдромом Шегрена – Ларсона, синдромом Нетерона, 
трихотиодистрофией, болезнью накопления нейтральных липидов. Позднее ЭИ может напоминать 
поверхностный эпидермолитический ихтиоз, иглистый ихтиоз типа Курта – Маклина (Curth–
Macklin), хотя некоторыми авторами эти заболевания рассматриваются как формы эпидермолити-
ческого ихтиоза[2, 3].  
Лечение ЭИ - задача сложная. У новорожденных из – за нарушений функции кожи необхо-
димо помнить о риске развития дегидратации, нарушения уровня электролитов и сепсиса вследст-
вие  вторичного инфицирования, поэтому такие дети требуют изоляции и наблюдения в реанима-
ционных отделениях. У взрослых пациентов неприятный вид кожи и малодор (зловонный запах) 
вызывают негативные эмоции, что требует психологической помощи. Местное лечение должно 
быть направлено на снижение гиперкератоза, обсеменения микрофлорой и профилактику травма-
тизации кожи. В первом случае применяются препараты содержащие мочевину, салициловую ки-
слоту, третиноин, витамин Д. Нужно помнить о том, что часто эти препараты вызывают раздраже-
ние кожи, особенно у детей. Бывает достаточно применения мягких скрабов во время ванн и смяг-
чающих после для достижения определенного косметического эффекта. Для профилактики вто-
ричного инфицирования применяют антибактериальное мыло и антисептики при формировании 
эрозий. Системные антибиотики не рекомендуются в связи с риском развития резистентности. 
Значительно улучшают состояние кожи системные ретиноиды, однако они повышают хрупкость 
кожи и способствуют формированию пузырей. Существуют наблюдения, которые позволяют ре-
комендовать начинать лечение ЭИ с низкой дозы ацитретина, постоянно ее повышая с целью до-
биться максимального эффекта с минимальной дозой [2, 3].  
Выводы. Таким образом, нам удалось наблюдать редкую форму врожденного ихтиоза и мы 
надеемся, что описанный нами случай поможет дерматологам и патоморфологам в их практиче-
ской деятельности. 
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Актуальность. Проблема острых кишечных инфекций (ОКИ) продолжает сохранять свою 
актуальность на современном этапе в связи с широким распространением, возможными постин-
фекционными нарушениями пищеварения, а также значительными экономическими затратами. В 
последнее время существенно изменилась этиологическая структура кишечных инфекций, что 
особенно характерно для детского возраста [1, 2]. На смену классическим бактериальным патоге-
нам во всем мире пришли вирусы, которые вызывают 50-80% всех случаев острых кишечных ин-
фекций у детей [3, 4]. Среди возбудителей вирусных кишечных инфекций основную роль в на-
стоящее время играют ротавирусы, обуславливающие от 29% до 45% госпитализаций ОКИ по 
всему миру [5]. Ротавирусный гастроэнтерит распространен повсеместно, и из всего спектра ки-
